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Abstract
Introduction. – Pain is the main problem in patients suffering from cerebral palsy, particularly in adults. The upper limbs are affected in 25% of
cases. Here, we report the case of a patient with Kienbo¨ck’s disease.
Method. – Clinical case and literature review. A 28-year-old man suffering from dystonic quadriplegia consulted for progressively worsening pain
in the right wrist. Kienbo¨ck’s disease was diagnosed and conservative treatment with botulinum toxin in the flexor carpi radialis recommended. A
good result was obtained with a decrease in pain. This result was still present two years later.
Discussion. – Although few references are made to it in literature, Kienbo¨ck’s disease in cerebral palsy is probably underestimated. Maintenance
of the wrist in a permanent flexed position and muscular hypertonia may be risk factors. Knowledge of this particular clinical picture will enable it
to be detected promptly and thus enable conservative treatment to be organised with a maximum chance of therapeutic success, preventing the need
for surgery.
# 2009 Elsevier Masson SAS. All rights reserved.
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Re´sume´
Introduction. – La douleur est le principal motif de consultation des personnes atteintes de paralysie ce´re´brale, notamment dans la population
adulte. L’atteinte des membres supe´rieurs est retrouve´e dans un quart des cas. Nous rapportons ici le cas d’un patient souffrant d’une oste´one´crose
du lunatum connue sous le nom de maladie de Kienbo¨ck.
Me´thode. – Pre´sentation d’un cas clinique et revue de la litte´rature.
Observation. – Un patient de 28 ans pre´sentant une te´trapare´sie dystonique consulte pour une douleur de poignet de rythme me´canique et
d’aggravation progressive. Apre`s le diagnostic de maladie de Kienbo¨ck de stade 2 de Lichtman, un traitement conservateur par immobilisation
avec traitement associe´ de la spasticite´ du fle´chisseur radial du carpe par toxine botulique permet d’obtenir une nette ame´lioration, avec diminution
de la douleur de 80 % selon le patient. Le be´ne´fice the´rapeutique persiste a` deux ans, avec des injections ite´ratives de toxine botulique. Sur le plan
radiologique, aucune modification n’est observe´e a` deux ans.
Discussion. – La maladie de Kienbo¨ck chez les personnes atteintes de paralysie ce´re´brale est peu de´crite dans la litte´rature mais probablement
sous-estime´e. L’attitude permanente en flexion du poignet et l’hypertonie musculaire pourrait eˆtre des facteurs de risques. La connaissance de ce
tableau clinique particulier doit permettre de l’e´voquer pre´cocement et de mettre ainsi en place un traitement conservateur avec un maximum de
chance de succe`s the´rapeutique et ainsi d’e´viter un geste chirurgical.
# 2009 Elsevier Masson SAS. Tous droits re´serve´s.
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Pain is the main health problem reported by adult sufferers
of cerebral palsy. Localisation in the upper limbs is reported in
25% of cases, with a frequent context of overuse [2,4,15].
Kienbo¨ck’s disease is an ischaemic necrosis of the lunate bone,
posing the same etiological problem as other idiopathic
necroses: none of the many explanations set forth in literature
has yet provided definite proof of its value [11,13]. Among
these, hyperflexion of the wrist resulting from spasticity of the
flexors was detected in sufferers of neurological ailments [1].
Spasticity and dystonia are constants in cerebral palsy, the
current term for cerebral motor disability; it could therefore be
assumed that Kienbo¨ck’s disease is frequently found in this
context. Even if two series report rates of 2.7% and 10% in
patients presenting with cerebral palsy [5,12], the number of
cases described in literature remains extremely slight. Here, we
will report on an observation of a young cerebral palsy sufferer.
We will then compile another summary of the information
provided in literature from this case.
1.1. Observation
M.D., a male of 28 years suffering from dystonic
quadriplegia in the context of cerebral palsy, with bilateral
flexion of the wrists from a clinical viewpoint in particular. He
consulted with a progressive pain in his right wrist, with
tumefaction of the carpus. M.D. is right-handed, entirely
autonomous, with no previous asymmetry noted on the articular
amplitudes of the wrists with a 408 bilateral extension limit. The
pain developed after 15th May 2006, was strictly unilateral and
became permanent leading to an X-ray in September 2006. This
led to the diagnosis of Lichtman stage 2 osteonecrosis of the
lunate bone, which would be confirmed by CT scan with a
fragmentary aspect of the lunate bone (Figs. 1 and 2). Negative
ulnar variance was also noted (Fig. 1) in the standardFig. 1. Standard radiography, frontal and lateral view: osteradiological assessment. A surgical procedure to shorten the
radius was recommended on the therapeutic level due to the
inequality of the length of the two bones in the forearm.
However, fear of increasing the handicap led to conservative
treatment being proposed in the first instance. An injection of
botulinum toxin into the flexor carpi radialis was proposed in
conjunction with immobilisation of the wrist using a splint.
Toxin A was injected on 13th December: 100 U Botox in 1 ml
via tracking by stimulation in the flexor carpi radialis. Distinct
improvement was noted after 15 days, with a distinct decrease
in pain which only persisted when extended, but M.D. no longer
took analgesics. He did not complain of loss of strength nor loss
of function. The injections were repeated every three months
with persistence of the benefit; the splint was no longer worn
continuously. After two years, M.D. no longer took analgesics.
He estimated that there had been a 70% improvement and
enjoyed normal functioning of the right wrist again. He wore
his splint during his packaging job at a sheltered workshop. An
X-ray showed images of osteonecrosis without lunate bone
collapse.
1.2. Discussion
Kienbo¨ck’s disease is a rare pathology which most
frequently affects young men of between 20 and 40 years of
age.
Pain is the main reason for consultation in sufferers of
cerebral palsy [2,4,15]. The vertebral column and lower limbs
are the most frequent locations. It is reported that the upper
limbs are affected in 25% of patients [4,15]. The most
frequently encountered problems are articular overwork
syndromes, in particular in conjunction with the usage of
walking sticks or wheelchairs, and pain related to spasticity and
dystonia. Few studies have been devoted to the incidence of
Kienbo¨ck’s disease in cerebral palsy. This is 2.7% according to
Joji et al. [5]. He actually found six cases in a systematiconecrosis of the lunate bone, negative ulnar variance.
Fig. 2. Fragmentation aspect of the lunate bone on CT scan with injection.
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cerebral palsy, with one case of bilateral affliction. Only four
patients presented symptoms, one of whom was the patient
presenting with a bilateral affliction who only suffered
unilaterally. Both wrists had previously been painful but were
asymptomatic at the time of the study. Rooker and Goodfellow
found an incidence of 10% in a population of 50 patients. Of the
12 patients presenting with wrist pains, five actually presented
with Kienbo¨ck’s disease [12]. These two series are the only
ones in literature within the context of cerebral palsy; the other
cases described are isolated cases [1,3,6] as our experience
shows us. In a radiological study, Nishioka et al. [9] did not find
a single case in 96 patients. It should be noted that he found an
18.2% negative ulnar variance rate.
All the observations described relate to patients who tend to
be adults, presenting with a spastic and athetosic affliction with
palmar flexion of the wrist. The affliction is not linked to the
dominant hand and a short ulna was most frequently observed
in standard radiography, as in our observation.
Osteonecrosis of the lunate bone is apparent from the
occurrence of a mechanically rhythmic pain which progressi-
vely worsens, with subsequent appearance of stiffness. Radio-
logical assessments are normal in the first instance, but
subsequently develop into condensation of the bone and
fragmentation. In the first instance, scintigraphy enables
affirmation of the location on the lunate bone, but although
its sensitivity is good, its specificity is less so. MRI is more
successful and shows an ischaemic aspect of the bone at an
early stage, with loss of the T1 signal, focused on the supero-
external part to begin with. Loss of the T2 signal is a symptom
of severity. CT scan shows fragmentation of the bone which is
not necessarily shown with standard radiography [7,13].
Arthro-CT scan provides good visualisation of any possible
osteoarthritis.
The etiology of Kienbo¨ck’s disease is multifactorial. The
notion of trauma upon hyperextension of the wrist may befound in the patient’s case history, in the same way as the notion
of repetitive microtrauma.
Extracarpal hyperpressure is often found in the course of the
disease. This may be the result of a short ulna, an anomaly of
the radial slope or an overhang of bone under the ulna. In
spastics, permanent contraction of the flexors in the wrist is a
factor which causes hyperpressure and decreased venous return
due to the flexed position of the wrist which favours the
occurrence of osteonecrosis. A simple chance association
cannot be completely ruled out, of course.
This develops into a chronically painful picture with
stiffening of the wrist and functional impotence. From a
radiological viewpoint, destabilisation of the carpus appears
with collapse of the lunate bone and localised or generalised
arthrosic development.
On a therapeutic level, treatment may be medical but
suggested therapy is most often surgical [8,14]. Medical
treatment consists of immobilisation of the wrist for analgesic
purposes. Greene [3] thus described a favourable development
in a 10-year-old cerebral palsy sufferer, with complete
immobilisation of the wrist at 108 extension for 15 weeks,
followed by intermittent immobilisation in a splint for a further
15 days when a walking frame was used. Radiological
assessment at the age of 17 years was normal, with
disappearance of the painful symptomatology.
For many authors, surgical treatment yields a better result:
levelling of the two joints in the forearm by shortening the
radius or lengthening the ulna is recommended when the bones
in the forearm are unequal in length at stage 2. Shortening of the
capitum has also been recommended, as has replacement of the
lunate. Arthrodesis of the carpus may also be performed as may
resectioning of the proximal row of the carpus. These latter
indications mainly relate to stages 3 and 4. For Leclercq and
Xarchas [6], this procedure simultaneously permits improve-
ment of the spasticity of the wrist flexors within the context of
cerebral palsy.
The prompt commencement of medical treatment seems to
be a vital element in therapeutic success [14]. In spastic or
dystonic patients, efficient immobilisation can only be
achieved with treatment tailored to spasticity to break the
wrist flexing pattern. Botulinum toxin is highly indicated here
[10]. Within the context of cerebral palsy, diagnosis must
therefore be systematically made in the face of painful
affliction of the wrist by performance of a standard X-ray,
taking into account the absence of clinical specificity. If the
radiological assessment is normal, a clinical and radiological
monitoring programme must be implemented. The possible
presence of a short ulna requires even greater vigilance. An
MRI may be discussed in the first instance to obtain a definite
diagnosis in the event of extremely invalidating pain and
normal radiography.
All in all, Kienbo¨ck’s disease is probably underestimated in
people affected by cerebral palsy. Knowledge of this particular
clinical picture should enable it to be detected early, thus
enabling a conservative treatment programme to be imple-
mented where botulinum toxin plays an important part, with a
maximum chance of therapeutic success.
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La douleur est le principal proble`me de sante´ dont se
plaignent les adultes atteints de paralysie ce´re´brale. La
localisation aux membres supe´rieurs est rapporte´e dans 25 %
des cas avec fre´quemment un contexte de sur-utilisation
[2,4,15]. La maladie de Kienbo¨ck est une ne´crose ische´mique
de l’os lunatum, posant le meˆme proble`me e´tiologique que les
autres ne´croses idiopathiques : aucune des multiples explica-
tions propose´es dans la litte´rature n’a encore fourni de preuve
certaine de sa valeur [11,13]. Parmi celles-ci, l’hyperflexion du
poignet conse´cutive a` la spasticite´ des fle´chisseurs a e´te´
e´voque´e chez le sujet atteint d’affection neurologique [1].
Spasticite´ et dystonie sont des constantes dans la paralysie
ce´re´brale, de´nomination actuelle de l’infirmite´ motrice
ce´re´brale, on peut donc penser que dans ce contexte la maladie
de Kienbo¨ck va fre´quemment eˆtre retrouve´e. Meˆme si deux
se´ries rapportent des taux de 2,7 et 10 % chez des patients
pre´sentant une paralysie ce´re´brale [5,12], le nombre de cas
de´crit dans la litte´rature reste extreˆmement faible. Nous
rapportons ici une observation chez un jeune patient atteint de
paralysie ce´re´brale. A` partir de ce dossier, nous referons une
synthe`se des donne´es de la litte´rature.
2.1. Observation
M.D., homme de 28 ans, est atteint d’une quadriple´gie
dystonique dans le cadre d’une paralysie ce´re´brale, avec
notamment cliniquement des poignets en flexion de fac¸on
bilate´rale. Il consulte pour une douleur du poignet droit
d’installation progressive avec tume´faction du carpe. M.D. est
droitier, entie`rement autonome, auparavant aucune asyme´trie
sur les amplitudes articulaires des poignets n’e´tait note´e avec
une limitation bilate´rale d’extension a` 408. La douleur e´volue
depuis le 15 mai 2006, strictement unilate´rale, et est devenue
permanente amenant a` la re´alisation d’un cliche´ radiologiqueFig. 1. Radiographie standard face et profil : image d’oau mois de septembre 2006 conduisant au diagnostic
d’oste´one´crose du lunatum stade 2 dans la classification de
Lichtman qui va eˆtre confirme´ par un scanner avec un aspect de
fragmentation du semi-lunaire (Fig. 1 et 2). Au bilan
radiologique standard, une variance ulnaire ne´gative est
e´galement note´e (Fig. 1). Au niveau the´rapeutique, en raison
de l’ine´galite´ de longueur des deux os de l’avant-bras, un geste
chirurgical de type raccourcissement du radius est e´voque´.
Ne´anmoins, la crainte d’une majoration du handicap ame`ne a`
proposer un traitement conservateur dans un premier temps.
Une injection de toxine botulique au niveau du fle´chisseur
radial du carpe est propose´e associe´e a` une attelle d’immo-
bilisation du poignet. L’injection de toxine A est effectue´e le
13 de´cembre : 100 U Botox dans 1 ml sous repe´rage par
stimulation dans le fle´chisseur radial du carpe. Apre`s 15 jours,
une nette ame´lioration est releve´e, avec une nette diminution de
la douleur qui ne persiste qu’en extension, mais M.D. ne prend
plus d’antalgique. Il ne se plaint pas de perte de force, ni de
perte fonctionnelle. Les injections sont renouvele´es tous les
trois mois avec persistance du be´ne´fice, l’attelle n’est plus
porte´e en continu. A` deux ans, M.D. ne prend plus d’antalgique,
il s’estime ame´liore´ a` 70 % et a retrouve´ une fonction normale
du poignet droit, l’attelle est porte´e durant l’activite´ pro-
fessionnelle de conditionnement au CAT. Le controˆle radio-
logique retrouve les images d’oste´one´crose sans affaissement
du semi-lunaire.
2.2. Discussion
La maladie de Kienbo¨ck est une pathologie rare qui
concerne le plus souvent des sujets jeunes entre 20 et 40 ans,
masculin, chez qui des ante´ce´dents de microtraumatismes
re´pe´te´s peuvent eˆtre retrouve´s.
La douleur est le principal motif de consultation chez les
patients atteints de paralysie ce´re´brale [2,4,15]. Rachis et
membres infe´rieurs sont les localisations les plus souventsteone´crose du lunatum, variance ulnaire ne´gative.
Fig. 2. Aspect de fragmentation du lunatum au scanner avec injection.
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chez 25 % des patients [4,15]. Les proble`mes les plus souvent
rencontre´s sont des syndromes de surmenage articulaire, en
rapport notamment avec l’utilisation de cannes ou de fauteuils
roulants, ainsi que les douleurs lie´es a` la spasticite´ et aux
dystonies. Peu d’e´tudes ont e´te´ consacre´es a` l’incidence de la
maladie de Kienbo¨ck dans la paralysie ce´re´brale. Selon Joji
et al. [5], elle est de 2,7 %. Ils ont effectivement retrouve´ six cas
dans une e´tude radiologique syste´matique concernant
110 patients atteints de paralysie ce´re´brale, dont un cas
d’atteinte bilate´rale. Seuls quatre patients e´taient symptoma-
tiques dont le patient pre´sentant une atteinte bilate´rale qui ne
souffrait que d’un coˆte´. Les deux poignets, asymptomatiques au
moment de l’e´tude, avaient e´te´ douloureux ante´rieurement.
Rooker et Goodfellow ont retrouve´ une incidence de10 % dans
une population de 50 patients. Sur les 12 patients pre´sentant des
douleurs de poignet, cinq pre´sentaient effectivement une
maladie de Kienbo¨ck [12]. Ces deux se´ries sont les seules de la
litte´rature dans le cadre de la paralysie ce´re´brale, les autres cas
de´crits sont comme dans notre expe´rience des cas isole´s [1,3,6].
Nishioka et al. [9], dans une e´tude radiologique, n’ont retrouve´
aucun cas chez 96 patients. A` noter qu’il relevait un taux de
18,2 % de variance ulnaire ne´gative.
Toutes les observations de´crites concernent des patients le
plus souvent adultes, pre´sentant une atteinte spastique et
athe´tosique avec une flexion palmaire du poignet. L’atteinte
n’est pas lie´e a` la main dominante, et le plus souvent un ulna
court e´tait observe´, comme dans notre observation, a` la
radiographie standard.
L’oste´one´crose du lunatum s’exprime par la survenue d’une
douleur de rythme me´canique et s’aggravant progressivement
avec dans un second temps apparition d’une raideur. Le bilan
radiologique est normal a` la phase initiale, puis e´volue vers une
condensation de l’os, et une fragmentation. A` la phase initiale,
la scintigraphie permet d’affirmer la localisation au semi-
lunaire, mais si sa sensibilite´ est bonne, sa spe´cificite´ l’estmoins. L’IRM est plus performante et montre a` un stade
pre´coce un aspect ische´mique de l’os avec perte de signal en
T1, focalise´e au de´part a` la partie supe´ro-externe. La perte du
signal en T2 est un signe de gravite´. Le scanner permet de bien
mettre en e´vidence la fragmentation de l’os qui peut ne pas eˆtre
e´vidente a` la radiographie standard [7,13]. L’arthroscanner
permet de bien visualiser une arthrose e´ventuelle.
L’e´tiologie de la maladie de Kienbo¨ck est multifactorielle.
La notion d’un traumatisme en hyperextension du poignet peut
eˆtre retrouve´e dans les ante´ce´dents du patient, de meˆme que la
notion de microtraumatismes a` re´pe´tition.
L’hyperpression extracarpienne est souvent retrouve´e au
cours de la maladie pouvant re´sulter d’un ulna court, d’une
anomalie de la pente radiale ou du de´bord de l’os sous le
cubitus. Chez le sujet spastique, la contraction permanente des
fle´chisseurs du poignet est un facteur d’hyperpression et de
diminution du retour veineux du fait de la position en flexion du
poignet favorisant ainsi la survenue de l’oste´one´crose. Une
simple association fortuite ne peut bien suˆr pas eˆtre totalement
e´carte´e.
L’e´volution se fait vers un tableau douloureux chronique
avec enraidissement du poignet et impotence fonctionnelle.
Radiologiquement, une de´stabilisation du carpe apparaıˆt avec
un affaissement du semi-lunaire et une e´volution arthrosique
localise´e ou ge´ne´ralise´e.
Sur le plan the´rapeutique, la prise en charge peut eˆtre
me´dicale mais les propositions the´rapeutiques sont le plus
souvent chirurgicales [8,14]. Le traitement me´dical consiste en
une immobilisation du poignet a` vise´e antalgique. Greene [3] a
ainsi de´crit une e´volution favorable chez un enfant de dix ans
atteint de paralysie ce´re´brale avec une immobilisation comple`te
du poignet a` 108 d’extension durant 15 semaines, suivi d’une
immobilisation intermittente par orthe`se pendant encore
15 jours lors de l’utilisation du cadre de marche. A` l’aˆge de
17 ans, le bilan radiologique e´tait normal, avec disparition de la
symptomatologie douloureuse.
Pour beaucoup d’auteurs, le traitement chirurgical apporte
un meilleur re´sultat : e´galisation des deux os de l’avant-bras par
accourcissement du radius ou allongement de l’ulna sont
propose´s en cas d’ine´galite´ de longueur des os de l’avant-bras
au stade 2. Le raccourcissement du capitum a e´galement e´te´
propose´, ainsi que le remplacement du lunatum. Une arthrode`se
du carpe peut eˆtre e´galement effectue´e, de meˆme que la
re´section de la premie`re range´e du carpe. Ces dernie`res
indications concernant essentiellement les stades 3 et 4. Pour
Leclercq et Xarchas [6], cette intervention permet dans le
meˆme temps d’ame´liorer la spasticite´ des fle´chisseurs du
poignet dans le cadre de la paralysie ce´re´brale.
La pre´cocite´ de la mise en place du traitement me´dical
semble eˆtre un e´le´ment primordial du succe`s the´rapeutique
[14]. Chez le sujet spastique ou dystonique, une immobilisation
efficiente ne peut eˆtre obtenue qu’avec un traitement adapte´ de
la spasticite´ pour casser le sche`me en flexion de poignet. La
toxine botulique trouve ici une excellente indication [10]. Dans
le cadre de la paralysie ce´re´brale, le diagnostic doit donc eˆtre
e´voque´ de fac¸on syste´matique devant une atteinte douloureuse
du poignet avec re´alisation d’une radiographie standard,
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normalite´ du bilan radiologique, il est ne´cessaire de mettre en
place un suivi clinique et radiologique. La pre´sence e´ventuelle
d’un ulna court ame`nera a` eˆtre plus vigilant encore. Une IRM
pourra eˆtre discute´e a` la phase initiale en cas de douleur
extreˆmement invalidante et de radiographie normale pour avoir
un diagnostic de certitude.
Au total, la maladie de Kienbo¨ck chez les personnes
atteintes de paralysie ce´re´brale est probablement sous-estime´e.
La connaissance de ce tableau clinique particulier doit
permettre de l’e´voquer pre´cocement et de mettre ainsi en
place un traitement conservateur, ou` la toxine botulique jouera
un roˆle important, avec un maximum de chance de succe`s
the´rapeutique.
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